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ABSTRACT
Haemolytic uremic syndrome (HUS) is a severe disease 
with microangiopathic anemia, thrombocytopenia and 
leading cause of acute renal failure in children. Several 
etiological factors causing to HUS have been identified, 
like infections, genetic mutations, drugs, systemic dis-
eases. In this review, we present the new classification 
of the disease, detailed information about pathogenesis, 
diagnostic methods and therapeutic approaches.
Key words: Hemolytic uremic syndrome, child, new ap-
proaches
ÖZET
Hemolitik üremik sendrom (HÜS) mikroanjiyopatik anemi, 
trombositopeni ve çocuklarda en sık akut böbrek yetmez-
liği nedenlerinden biri olan ciddi bir hastalıktır. Enfeksiyon-
lar, genetik mutasyonlar, ilaçlar, sistemik hastalıklar gibi 
HÜS’e sebep olan birçok mekanizma tanımlanmıştır. Bu 
derlemede, hastalığın yeni sınıflandırılmasını, patogene-
zi, tanı yöntemlerini ve tedavi yaklaşımlarını sunacağız.
Anahtar kelimeler: Hemolitik üremik sendrom, çocuk, 
yeni yaklaşımlar
GİRİŞ
Hemolitik üremik sendrom (HÜS) akut böbrek yet-
mezliğinin çocuklarda en sık görülen nedenlerinden 
biridir.  Klasik  olarak,  mikroanjiopatik  hemolitik 
anemi, trombositopeni ve böbrek yetmezliği triadı 
ile karakterizedir. HÜS’te böbrek kapiller damarla-
rında koagulasyon aktive olur ve trombositler tüke-
tilir fakat dolaşan koagulasyon faktörleri korunur.1,2
Etyoloji ve sınıflandırma
Etyolojik  nedenler  ve  ilişkili  klinik  tablolar  göz 
önünde bulundurularak 2006 yılında “Avrupa HÜS 
Pediatrik Çalışma Grubu” tarafından yeni bir sınıf-
landırma yayınlanmıştır (Tablo 1).1
1. Verositotoksin  (Shiga  benzeri  toksin)  ilişkili 
hemolitik üremik sendrom
Çocuklarda HÜS’ün en sık görülen nedenleri vero-
sitotoksin (Shiga benzeri toksin) üreten ve ishale yol 
açan bakteriyel enfeksiyonlardır. Bunlar içerisinde 
enterohemorajik Escherichia coli (EHEC), Shigella 
dizanteria tip 1, daha nadir olarak da verositotoksin 
üreten  Citrobacter  freundi  sayılabilir.  Escherichia 
coli O157:H7 serotipi güçlü bir eksotoksin (verosi-
totoksin: VT) oluşturmaktadır. Bu toksinin Shigella 
dizanteri tip 1’in oluşturduğu Shiga toksine benzer 
olduğu anlaşılmıştır.3-5
İntimin  adı  verilen  bir  protein  EHEC’in  en 
önemli virulans faktörüdür. İntimin ile EHEC en-
terosite  bağlanır  ve  hücreleri  yıkıma  uğratır.  En 
önemlileri VT-1 ve VT-2 olan çeşitli ekzotoksinler 
üretirler. VT-2’nin farklı alt grupları vardır ve HÜS 
daha  çok  VT-2,  VT-2c  ve  VTd  üreten  serotipler 
tarafından  ortaya  çıkarılmaktadır.  Hemorajik  ko-
lit ve HÜS’e sebep olan serotiplerin VT-2’nin alt 
gruplarını, intimin ve hemolizini daha fazla ürettiği 
görülmüştür.3-6
Hemolitik  üremik  sendromlu  olguların 
%43’ünün O157:H7 dışı E.coli serotipleri ile oldu-
ğu belirlenmiştir. En sık yaz ve sonbahar aylarında 
görülür. Shiga toksini üreten E.coli O103:H2 sero-
tipine bağlı üriner sistem enfeksiyonu sonrası HÜS 
ortaya çıkabilmektedir.3-7F. Öktem ve E. Kuybulu. Hemolitik üremik sendrom 520
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Gelişmekte  olan  ülkelerde  görülen  çocukluk 
çağı HÜS olgularının %90 ‘nını EHEC oluşturmak-
tadır. Kontamine gıda alımından sonra ortalama 4 
gün içinde (2-12 gün) ishal gelişir. İshal başlangıçlı 
HÜS olgularında prognoz, ishal başlangıçlı olma-
yanlara göre daha iyidir. EHEC’e bağlı HÜS en sık 
okul öncesi dönemde (1-5 yaş) görülür. Yetişkinler-
de ve 6 aydan küçük olanlarda nadirdir. Klinik tablo 
ishalin başlamasından sonraki 5-13 günler arasın-
da (ortalama 7. gün) belirginleşir (Şekil 1).3-8 İshal 
sonrası hemolitik üremik sendrom tanımı tablo 2’de 
özetlenmiştir.
HÜS Shigella dizanteria enfeksiyonuna bağlı 
da gelişebilir. Daha ciddi bir dizanteri ve hipovo-
lemi tablosu vardır, morbidite ve mortalite oranları 
daha yüksektir. Yaş aralığı çok geniştir, ortalama 
görülme zamanı 3 yaştır.3-8
Şekil 1. Enterohemorajik E.coli enfeksiyonunun kli-
nik seyri.
Tablo 1. Hemolitik üremik sendromun sınıflandırılması1
1. BÖLÜM: Etiyolojisi bilinen
Enfeksiyon ilişkili
Shiga ve verositotoksin (Shiga benzeri toksin) oluşturan bakteriler: Enterohemorajik Escherichia coli, Shigella dizan-
teri tip 1, Citrobacter, Streptococcus pneumoniae, nöraminidaz, T antijenine maruziyet
Kompleman sistemi ile ilgili bozukluklar (Faktör H, I)
Genetik
Edinsel, örneğin anti-faktör H antikor
von Willebrand faktörü yıkan metalloproteinaz (ADAMTS 13) eksikliği
ADAMTS 13’ün genetik bozukluğu
ADAMTS 13’ün edinsel eksikliği (otoimmün, ilaç ilişkili)
Kobalamin metabolizmasında bozukluk
Kinine bağlı
2. BÖLÜM: Etiyolojisi tam bilinmeyen, farklı klinik birliktelikler
İnsan bağışıklık yetmezlik virüsü (HIV) 
Maligniteler, iyonize radyasyon ve kanser kemoterapisi
Kalsinörin inhibitörleri ve Transplantasyon
Gebelik, HELLP sendromu, oral kontraseptif ilaç
Sistemik lupus eritematozis ve antifosfolipit antikor sendromu
Glomerülopatiler
Genetik, otozomal resesif, dominant (1. bölüm içinde yer almayan)
Sınıflandırılamayan
HELLP hemolitik anemi, yüksek karaciğer enzimleri ve trombositopeni; ADAMTS 13 pıhtılaşma faktör XIII bF. Öktem ve E. Kuybulu. Hemolitik üremik sendrom 521
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Tablo 2. İshal sonrası hemolitik üremik sendrom tanımı: Hastalık Kontrol ve Önleme Merkezi.8
Klinik Tanımlama
Hemolitik üremik sendrom (HÜS) mikroanjiyopatik hemolitik anemi, böbrek yetmezliği ve düşük trombosit sayımı ile 
karakterize akut başlangıçlı hastalıktır. Trombotik trombositopenik purpura (TTP) aynı klinik ile karakterizedir fakat ek 
olarak santral sinir sistemi tutulumu ve ateş ile daha yavaş başlangıç görülür. HÜS olgularının büyük miktarı (fakat az 
sayıda TTP olgusu) akut gastrointestinal hastalık sonrası gelişir (genellikle ishal).
Tanıda laboratuar kriterleri
Hastalık sürecinin bir evresinde aşağıdakilerin her ikisi de bulunur:
• Anemi (akut başlangıçlı), periferik yaymada mikroanjiopatik (örneğin: şistosit, ekinosit veya miğfer hücreleri) 
değişiklikler ile birlikte; ve
• Hematüri, proteinüri veya artmış serum kreatinin seviyesi (örneğin:13 yaşından küçüklerde ≥1.0 mg/dL veya 13 
yaşından büyüklerde ≥1.5 mg/dL veya bazal kreatinin değerinden ≥%50 artış) ile karakterize böbrek hasarı (akut 
başlangıçlı) 
Not: düşük trombosit sayımı her zaman olmasa da genellikle hastalığın erken safhalarında görülür fakat daha sonra 
normale döner veya artar. Akut gastrointestinal olayın ilk 7 gününde trombosit sayımı >150.000/mm³ ise diğer tanılar 
düşünülmelidir.
OLGU SINIFLAMASI
Olası
• HÜS veya TTP tanısı konmuş akut hastalık, laboratuar kriterlerini karşılasa da önceki 3 haftada akut veya kanlı 
ishal yoksa veya,
• HÜS veya TTP tanısı konmuş akut hastalık, (a) akut veya kanlı ishalden sonraki ilk 3 haftada gelişmişse (b) 
mikroanjiopatik değişiklikler dışındaki laboratuar kriterlerini karşılamışsa.
Kesin
Laboratuar kriterlerini karşılamış ve ilk 3 haftada akut veya kanlı ishal atağı ile birlikte, HÜS veya TTP tanısı konmuş 
akut hastalık.
Uyarı
Bazı araştırmacılar, HÜS ve TTP’yi birbirinin devamı olan hastalıklar olarak kabül etmektedir. Bu nedenle santral sinir 
sistemi tutulumu ve ateş varlığında TTP tanısı konulamaz, ishal sonrası TTP düşünülen olgular HÜS kriterlerini karşı-
lıyor demektir ve bu olgular aslında ishal + HÜS olarak tanımlanmalıdır.
2.  Streptococcus pneumoniae  enfeksiyonlarına 
bağlı HÜS
Streptococcus pneumoniae enfeksiyonlarından son-
ra HÜS gelişebilir. Pnömokok aşılanması ile invazif 
enfeksiyon sıklığı azalmasına rağmen HÜS sıklığın-
daki artış dikkat çekicidir. HÜS tipik olarak pnömo-
koka bağlı sepsis, ampiyem, subdural efüzyon veya 
menenjit gibi invazif enfeksiyonlardan yaklaşık 3 
gün sonra gelişir. Pnömokoka bağlı HÜS olguların-
da plazmada nöraminidaz aktivitesi görülür. Diğer 
HÜS formlarından farklı olarak direkt Coomb’s tes-
ti pozitiftir. Relaps görülmez. Akut mortalite yakla-
şık %25-50 dir.2,3, 9,10
3. Kompleman yolundaki defektlere bağlı gelişen 
HÜS
Daha az sıklıkta görülen, atipik seyirli ve hastalık 
başlangıcından 2 hafta öncesine kadar enfeksiyon 
olmaksızın ortaya çıkan HÜS’ün önemli nedenle-
rinden biri kompleman düzensizliklerine bağlı geli-
şen klinik tablodur. Ailede benzer öyküler bulunabi-
lir veya sporadik olarak görülür. Kompleman faktör 
H (FH), I ve membran kofaktör proteindeki (MCP, 
CD46) genetik mutasyonlar bu gruptaki kompleman 
ilşkili  HÜS’e  yol  açarlar. Atipik  HÜS  nedenleri, 
MCP mutasyonu, von Willebrand faktor yıkan me-
talloproteaz (vWF-CP veya ADAMTS 13) aktivitesi 
yetmezliği, kompleman faktor I (FI) yetmezliği ve 
kompleman FH’ya karşı otoantikorlardır.2,3,11-18
Hemolitik  üremik  sendroma  yol  açan  komp-
leman düzensizlikleri alternatif yol ile ilgilidir. FH 
alternatif  kompleman  yolunun  en  önemli  düzen-
leyici  proteinidir.  FH  geni  kromozom  1q32’deki 
kompleman aktivasyon düzenleyici kümesinde yer 
almaktadır. FH yokluğunda alternatif yolun spontan 
aktivasyonu, kompleman sisteminde C3 ve faktör 
B’nin harcanmasına neden olur ve plazma düzeyleri F. Öktem ve E. Kuybulu. Hemolitik üremik sendrom 522
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azalır. Plazma C3 ve FH düzeyi normal olabilir. Ho-
mozigot ve birleşik heterozigotlarda HÜS hayatın 
erken dönemlerinde gelişebilir. HÜS 6 aydan küçük 
çocuklarda ortaya çıkmışsa, ailenin başka üyelerin-
de  HÜS  öyküsü  varsa,  açıklanamayan  geçirilmiş 
anemi atakları, açık bir enfeksiyon veya ishal ol-
madan HÜS kliniği geliştirmesi ve C3 ve/veya FH 
düşüklüğü gibi bulgular saptanan olgular komple-
man düzensizliklerine bağlı HÜS açısından dikkatle 
araştırılmalıdır.2,3,11-18
Kompleman  aktivasyonunu  ayarlayan  trans-
membran bir glikoprotein olan MCP hücre zarında 
yer alır, C3b ve C4b’yi parçalamada faktör I’nın 
kofaktörü olarak görev alır. MCP’nin 4 hücre dışı 
parçası vardır ve inhibitör aktiviteden sorumludur. 
Plazmada  serbest  olarak  bulunmaz.  Mutasyonları 
genellikle heterozigottur ve C3b’ye bağlanma bo-
zuktur. FH’den farklı olarak MCP mutasyonu olan 
olgularda verici organın MCP ekspresyonu normal 
olduğu  için  transplantasyon  sonrası  tekrar  daha 
azdır.11-18
Kompleman  düzensizliklerine  bağlı  atipik 
HÜS’ten şüphelenilen her hastada C3, C4, komp-
leman  FH,  B  ve  I  seviyeleri  kontrol  edilmelidir. 
Kompleman FH’ye karşı gelişen otoantikorlar ve 
komplemanlar  ile  ilgili  genetik  mutasyonlar  da 
araştırılmalıdır.3
4. Von Willebrand faktörü parçalayan 
metalloproteaz (vWF-CP veya ADAMTS 13) 
eksikliğine bağlı gelişen HÜS
Kronik, tekrarlayıcı, ailevi ve ailevi olmayan HÜS/
TTP olgularında vWF-CP’un ciddi eksikliği tanım-
lanmıştır. vWF-CP eksikliği genetik veya otoanti-
korlara bağlı olabilir. vWF-CP endotel ve trombo-
sitlerden salınan multimerik vWF’ü inaktive eder 
ve prokoagülan etki artar. vWF-CP veya ADAMTS 
13 kromozom 9q34’te tanımlanmıştır ve ailevi tek-
rarlayan HÜS/TTP de bu gen içinde mutasyonlar 
mevcuttur. vWF-CP eksikliğine bağlı HÜS/TTP’de 
hemolitik anemi ve trombositopeni yenidoğan dö-
neminde mevcuttur Erken tanı konulursa hastalık 
plazma değişimi veya taze donmuş plazma ile tedavi 
edilebilir. Koruyucu olarak her 2-4 haftada bir plaz-
ma infüzyonlarının verilmesi önerilmektedir.19,20
5. Kobalamin metabolizma bozukluklarına bağlı 
HÜS
HÜS’ün nadir bir formu kalıtsal intraselüler koba-
lamin metabolizmasına bağlı olarak gelişmektedir. 
Kobalamin  metabolizma  bozukluklarından  en  sık 
görüleni kobalamin C eksikliğidir. Klinik tablo baş-
langıç  yaşına  göre  değişmektedir.  En  ciddi  olanı 
hayatın ilk aylarında kliniği ortaya çıkan formudur. 
Büyüme geriliği, kusma, hipotoni, hidrosefali, kon-
vulziyon, pansitopeni, hemoliz, hipogamaglobuline-
mi, asidoz, gastrik kanama, hipoproteinemi, ödem, 
hipertansiyon ve böbrek yetmezliği görülür.21,22
6. İlaçlar ve diğer hastalıklara bağlı gelişen HÜS
Kinin, mitomisin-C, 5-florourasil, doxorubusin, ble-
omisin ve sisplatin, oral kontraseptif, siklosporin ve 
takrolimus HÜS’e neden olan kemoteropetik ilaç-
lardır.  Kanser  tedavisinde  kullanılan  iyonize  rad-
yasyon HÜS’e neden olabilir. HÜS veya TTP sis-
temik lupus eritematozis veya antifosfolipid send-
romlarında görülebilir.23,24 HIV ile enfekte hastalar 
da HÜS açısından risklidir.1-3,23,25
PATOLOJİ
Glomerüllerdeki lezyonlar sıklıkla fokaldir. Kapil-
ler lumen endotel şişmesi ve tıkayıcı trombüsler ile 
daralır. Başlangıç glomerül değişiklikleri, kapiller 
duvarda kalınlaşma, kapiller lümende daralma, en-
dotelyal hücrelerde şişme ve mezangiumda geniş-
lemedir. Glomerüler lobulasyon görülebilir. Fibrin 
trombüsleri, glomerül kapillerlerinde ve arterioller-
de bulunabilir ve kortikal nekroza neden olabilir. 
Ciddi derecede etkilenmiş glomerüllerde kısmi veya 
tam skleroz görülebilir. Nadiren kresentler olabilir. 
Tubulointertisyel tutulum görülebilir. Immun flore-
san  mikroskopide  arteriollerde  fibrin,  fibronektin, 
IgM ve C3 depolanması görülebilir. Gastrointesti-
nal sistemde lokal iskemiye bağlı ödem ve submu-
kozal hemoraji görülür. Ağır olgularda submukozal 
ve intramural damarlarda oluşan trombüslere bağlı 
ülserasyon ve hemorajik mukozit gelişebilir. Daha 
geniş  trombozlar,  gastrointestinal  sistemde  perfo-
rasyonlara ve toksik dilatasyonlara yol açabilir.1-3, 
26,27
TANI VE AYIRICI TANI
Ani başlangıçlı akut böbrek yetmezliği olan bir ço-
cukta HÜS düşünülmelidir. Tipik öykü, klinik bul-
gular ve labarotuar sonuçları çoğu hastada tanıyı 
doğrular. Akut böbrek yetmezliği ile birlikte mikro-
anjiopatik hemolitik anemi ve trombositopeni bul-
gularının gösterilmesi ile tanı doğrulanır (Şekil 2). 
Mikroanjiyopatik hemolitik anemi, periferik kanda F. Öktem ve E. Kuybulu. Hemolitik üremik sendrom 523
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parçalanmış eritrositlerin (şistosit, ekinosit ve miğ-
fer hücreler) bulunduğu Coomb’s negatif anemidir. 
Hemoglobin değeri genelikle 5-9 g/dl arasındadır. 
Plazma laktat dehidrogenaz ve serbest hemoglobin 
düzeyi  yükselir,  haptoglobulin  azalır.  Retikülo-
sit düzeyi orta derecede artmıştır. Mikroanjiopatik 
hemolitik aneminin şiddeti ile klinik gidiş orantılı 
değildir.  Mikroanjiopatik  hemolitik  anemi,  renal 
kapiller  mikrosirkulasyonda  eritrositlerin  geçişi 
esnasındaki mekanik hasara bağlıdır. Hematopoez 
artar  ve  retikülositoz,  makrositoz  ve  polikromazi 
görülür. Trombositopeni HÜS’ün her türünde %90 
(20.000-100.000/ mm³) sıklıkla görülür, fakat geçi-
ci ve değişkendir. Protrombin, parsiyel tromboplas-
tin zamanı ve fibrinojen düzeyi normal, fibrin yıkım 
ürünleri artmış, faktör V ve VIII düzeyi normal veya 
artmış bulunur. Sadece Streptococcus pneumoniae 
veya Shigella dizanteria tip 1’e bağlı olanlar dışın-
da yaygın intravasküler koagulasyon tablosu varsa 
HÜS tanısı dışlanabilir.1-4,28
Şekil 2. Hemolitik üremik sendroma yol açan nedenler arasında klinik tabloya göre ayırıcı tanının yapılma-
sı.
Böbrek yetmezliği enfeksiyon sonrası gelişen 
HÜS’lerde sıktır ve tipik olarak oligoanüriktir. Böb-
rek bulguları, hafif böbrek yetersizliğinden diyaliz 
gerektiren akut böbrek yetersizliğine kadar değişir. 
Nonoligürik böbrek yetmezliği nadiren görülebilir. 
HÜS’de idrar bulguları hafiftir ve genellikle düşük 
derecede mikroskopik hematüri ve hafif proteinüri 
mevcuttur. HÜS ön tanılı hastada renal biyopsi na-
diren gereklidir.1-4,28
Sistemik lupus eritematozis, malign hipertansi-
yon, sepsis ve septik şok , bilateral renal ven trom-
bozunu HÜS’den ayırt etmek bazen zor olabilir.1-4,28 
Verositotoksin ilişkili olmayan ve 15 gün öncesine 
kadar ishal öyküsü bulunmayan atipik seyirli HÜS 
olgularında kesin HÜS nedeni belirlenmesine yö-
nelik ayrıntılı laboratuar incelemeleri yapılmalıdır 
(Tablo 3).29F. Öktem ve E. Kuybulu. Hemolitik üremik sendrom 524
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Tablo 3. Atipik hemolitik üremik sendromda (HÜS) olası nedenlere yönelik yapılacak laboratuar tetkikleri29
Etyoloji Laboratuar tetkikleri
Verositotoksin + E.coli Gaita kültürü, VT subtiplerinin belirlenmesi, koliform organizmanın serotiplemesi
Streptococcus pneumoniae Kan, plevral, serebrospinal sıvı kültürü, eritrositlerde T antijenin gösterilmesi, direk 
Coombs (+)
HIV, influenza A, citrobacter Serolojik inceleme
Kompleman bozuklukları
Plazma C3, C4, faktör H ve faktör I düzeyi, Faktör H antikoru, MCP sayımı, Faktör H 
gen mutasyonu, diğer gen mutasyon analizleri (Faktör I, B, MCP)
Von Willebrand faktörü yıkan
metalloproteaz (ADAMTS 13)
eksikliği
Akut fazda plazma vWF yıkan proteaz aktivitesi <%7 ise önemli. Anti-ADAMTS 13 
antikoru bakılır, remisyonda tekrar edilmelidir. Eğer persistan olarak düşük seviye 
devam ediyor ve inhibitör antikor yoksa hastada kalıtsal eksiklik olduğu düşünülür. 
Genetik test yapılabilir.
Kobalamin metabolizması
Plazma ve idrarda homosistein, metilmalonik asid düzeyi. Metilmalonik asidüri ve 
homosistinüri tip C için mutasyon analizi
Gebelik, HELLP sendromu Gebelik testi, karaciğer enzimi, HÜS veya TTP’si olan her genç kızda önce gebelik 
testi yapılmalıdır.
Diğer
Otoantikorlar, antinükleer antikor, lupus antikoagulan, antifosfolipid antikoru, trom-
bosit antikorları, trombofili taraması,
Eşlik edebilecek kronik hastalıklar açısından değerlendirme,
İlaçlar; kinin, kalsinörin inhibitörleri, trombosit inhibitörleri, kanser kemoterapisi
HELLP hemolitik anemi, yüksek karaciğer enzimleri ve trombositopeni; ADAMTS 13 pıhtılaşma faktör XIII b;
MCP membran kofaktör protein; TTP trombotik trombositopenik purpura
KOMPLİKASYONLAR
HÜS  seyri  sırasında  ortaya  çıkabilecek  başlıca 
komplikasyonlar böbrek yetmezliğine bağlı olarak 
gelişir.  Metabolik  asidoz,  hiperkalemi,  hipervole-
mi, pulmoner ödem, kalp yetmezliği, hipertansiyon 
ve üremi en sık görülen renal komplikasyonlardır. 
Erken dönemde diyalize başlanması hayatı tehdit 
eden bu komplikasyonları azaltabilir. HÜS hasta-
larında  başlıca  diyaliz  endikasyonları;  beslenme 
desteği, ciddi hiperpotasemi, pulmoner ödem, aşırı 
volüm yüklenmesi, devam eden oligoanüri, kan üre 
azotunun >150 mg/dl, üremik bulguların varlığı ve 
tedaviye yanıtsız metabolik asidoz olarak sayılabi-
lir. HÜS seyri sırasında ağır anemi görülebilir. Aktif 
hemolitik süreçte Hb < 6 g/dl olduğunda eritrosit 
süspansiyonu vermek gerekir. Santral sinir sistemi 
bozuklukları, irritabilite, konvülziyon, kortikal kör-
lük  ve  komayı  içerir.  Gastrointestinal  sisteme  ait 
yaşamı tehdit eden komplikasyonlar arasında kolit, 
bağırsak perforasyonu, invajinasyon ve hepatit yer 
alır.  Fokal  pankreas  nekrozu,  glukoz  intoleransı, 
insüline bağımlı diyabetes mellitus ve artmış lipaz 
seviyelerine  neden  olur.  Perikardit,  miyokardial 
fonksiyon bozukluğu ve aritmi kalp tutulumu olan 
hastalarda görülebilir. Cilt nekrozu, parotit, adrenal 
yetersizlik  ve  rabdomiyoliz  gibi  komplikasyonlar 
da bildirilmiştir.1-5,28
TEDAVİ
Tüm HÜS gruplarında klinik gidiş ve prognoz farklı 
olsa da benzer temel destek tedavileri uygulanır. Sıvı, 
elektrolit, asit-baz dengesinin yakın izlem ve teda-
visi, hipertansiyonun kontrolü, beslenme desteğinin 
sağlanması ve erken dönemde diyalize başlanması 
son 10 yılda hastalığın mortalitesinin %40’lardan 
%10’un altına düşürmüştür. Hastanın volüm duru-
mu, idrar çıkışı ve elektrolit değerlerine göre di-
namik bir parenteral sıvı tedavisi yapılmalıdır. Hi-
potonik sıvı kullanımından kaçınılmalıdır. Sadece 
shigella dizanteri veya pnomokoksik bir enfeksiyon 
varsa antibiyotik tedavisi verilmelidir.2,3,5,28
Kompleman ilişkili atipik HÜS olgularında to-
tal plazma değişim tedavisi ön planda önerilmek-
tedir. Tipik HÜS olgularında ise plazma değişimi 
veya  infüzyonunun  faydası  yoktur.  Streptococcus 
pneumoniae’nın neden olduğu HÜS’de plazma de-
ğişimi veya taze donmuş plazma hastalığı alevlen-
direbilir.2,3,5,28
Periton  diyalizi  sıvı  elektrolit  bozukluklarını 
kontrol eder, normal intravasküler hacmin korun-
masını sağlar ve agresif beslenme desteğinin yapıl-
masına olanak sağlar. Çocukların ortalama %60’ı 
diyaliz ihtiyacı duyar.2,3,5,28F. Öktem ve E. Kuybulu. Hemolitik üremik sendrom 525
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Enfeksiyon  ilişkili  HÜS’e  bağlı  son  dönem 
böbrek yetmezliği gelişen hastalarda renal transp-
lantasyon önerilmektedir ve relaps riski düşüktür. 
Kompleman  ilişkili  HÜS’te  transplantasyon  son-
rası rekürrens oranı %80’dir. Kompleman FH mu-
tasyonlarına bağlı görülen ailevi HÜS olgularında 
kombine karaciğer ve böbrek transplantasyonu te-
davi seçeneği olabilir. MCP disfonksiyonua bağlı 
gelişen  HÜS  olgularında  transplantasyon  sonrası 
rekürrens riski düşüktür.2,3,5,28,29
Prognoz
İshal  ilişkili  HÜS  olgularında,  son  yıllarda  akut 
böbrek  yetmezliğinin  yoğun  tedavisi  ile  birlikte 
hastaların %90-95’inden fazlası akut dönemi atlatır. 
İyi bir destek tedavisi ile mortalite < %5’in altında-
dır (Shigella dizanteria tip 1’e bağlı olan hariç). Son 
dönem böbrek yetersizliği veya ölüm, Tipik HÜS 
olgularının yaklaşık %12’sinde görülür. Hipertan-
siyon, proteinüri veya düşük glomerüler filtrasyon 
hızı  (<80  ml/dak/1.73  m2)  hastaların  %20’inde 
ortaya çıkar. Hastaların %75’i başlangıçtan 5 yıla 
kadarki süreçte tam olarak iyileşmektedir. Relaps 
oldukça nadirdir.2,3,28,29
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